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Parmi elles, la sarcoidose 
en est la cause la plus 
frequente, avec une atteinte 
radiologique souvent 
suggestive contrastant avec 
une faible symptomatologie 
respiratoire. 


P armi les granulomateuses pulmonaires, on distingue, 
outre la sarcoidose, les infections (tuberculose en parti- 
culier), les pneumopathies d’hypersensibilite, la polyan- 
geite granulomateuse (maladie de Wegener), la berylliose, les 
pneumopathies granulomateuses medicamenteuses, certains 
deficits immunitaires, et I’histiocytose langerhansienne pulmo- 
naire. 

Nous n’aborderons pas ici les infections, vascularites ou pneu- 
mopathies d’hypersensibilite (traitees dans un autre chapitre) qui 
donnent soit des atteintes localisees ou multifocales, soit des 
lesions granulomateuses mal forrmees et non predominates. 


Ce qui est nouveau 


La cyto-aspiration ganglionnaire transbronchique perendoscopique 
echoguidee permet de conforter le diagnostic de sarcoidose 
lorsque les moyens conventionnels ont echoue : elle a remplace 
le recours a la mediastinoscopie. 

La TEP/TDM au 18F FDG peut etre tres utile dans des indications 
tres specifiques, mais rares, en cas de sarcoidose. 

Certaines granulomatoses peuvent simuler 

de tres pres une sarcoidose et doivent etre reconnues. 


Sarcoidose 

La sarcoidose est une maladie systemique de cause inconnue 
caracterisee par une reaction immunitaire exageree aboutissant 
a la formation de granulomes tuberculoides (sans necrose 
caseeuse) dans le poumon et les structures lymphatiques 1 . Une 
atteinte rmediastino-pulmonaire radiographique se voit dans 
90 % des cas, et une atteinte extrapulmonaire s’y associe dans la 
moitie des cas. Ubiquiste, la sarcoidose est plus frequente chez 
les Noirs et plus rare chez les Japonais. Chez les Caucasiens, 
I’incidence est de 3-5/100000/an et la prevalence de 10-20/ 
10000; 4 % des cas sont familiaux. Une predisposition gene- 
tique forte est certaine : le risque de sarcoidose est en effet rmulti- 
plie par 80 chez les jumeaux homozygotes de cas index, versus 
5 pour les jumeaux dizygotes. Deux tiers des cas se declarent 
entre 25 et 45 ans, la sarcoidose etant exceptionnelle avant 
15 ou apres 70 ans. 


* AP-HP, hopital Avicenne, service de pneumologie, 93009 Bobigny; 
universite Paris-13, Sorbonne-Paris-Cite, France. 
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Diagnostic 

Malgre la frequence des anomalies observees a la radiographie 
de thorax, la majorite des cas, ont peu de symptomes respira- 
toires, principalement une toux seche persistante. La radiogra- 
phie est souvent suggestive, le signe le plus discriminant etant la 
presence d’adenopathies hilaires bilaterales, volumineuses, 
symetriques et non compressives, souvent associees a des 
adenopathies mediastinales. Une micronodulation diffuse ou 
une fibrose pulmonaire avec parfois des images de masses 
predominant dans les deux tiers superieurs sont evocatrices. 
Dans un quart des cas les images sont moins typiques. 

La tomodensitometrie thoracique est particulierement utile 
lorsque la radiographie n’est pas typique (ou est normale) dans 
un contexte approprie (elle montre typiquement des microno- 
dules dans les scissures pleurales, les espaces peribronchiques 
ou les septums interlobulaires) ; ou dans le cas d’une forme 
cormpliquee qui necessite d’etre precisee (fibrose pulmonaire, 
trouble ventilatoire obstructif, hypertension pulmonaire ou 
suspicion d’aspergillome) ; et en cas d’anomalie non typique 
faisant discuter une cormorbidite. 

L’endoscopie bronchique permet de retrouver des granulomes 
par biopsie de muqueuse bronchique, biopsies pulmonaires 
transbronchiques, ou par cyto-aspiration ganglionnaire trans- 
bronchique echoguidee 2 . 

Le lavage broncho-alveolaire montre dans 80 % des cas une 
lymphocytose rmoderee (30 a 50 %) avec dans la moitie des cas 
un rapport lymphocytes CD4/CD8 superieur a 3,5. Sa valeur 
diagnostique ne doit toutefois pas etre surestimee. 

La tomodensitometrie couplee a la tomographie a emission de 
positons (TEP/TDM) au 18F fluorodesoxyglucose ( 18F FDG) peut, 
chez une tres faible proportion des patients, etre indiquee dans 
les quatre situations suivantes 3 : 

- pour rechercher un site superficiel occulte de biopsie, lorsque 
la clinique a la recherche d’une lesion superficielle, I’endoscopie 
et la biopsie de glandes salivaires accessoires ont ete en defaut ; 

- pour evaluer des lesions actives potentiellement masquees par 
la fibrose; 

- pour rechercher des lesions actives myocardiques ; 

- et enfin pour rechercher une activite de la maladie devant une 
fatigue majeure lorsque les marqueurs biologiques demeurent 
normaux. 

Les explorations fonctionnelles respiratoires permettent d’eta- 
blir le profil fonctionnel (restrictif ou obstructif, ou baisse dispro- 
portionnee de la capacite de transfert du monoxyde de carbone 
[DLCO]), d’estimer I’importance du retentissement, d’aider a la 
decision therapeutique, et surtout elles permettront d’evaluer 
1’evolution. 

Le diagnostic repose sur la presentation radio-clinique, la mise 
en evidence de granulomes typiques a la biopsie, et I’exclusion 


de toute autre maladie ayant une presentation similaire (tuber- 
culose et granulomatoses similaires, v. infra). Les tests biologi- 
ques comme le dosage de I’enzyme de conversion de I’angio- 
tensine sont utiles pour evaluer I’impact de la maladie, mais peu 
discriminants pour le diagnostic. La probabilite diagnostique se 
renforce avec le recul evolutif. Beaucoup de cas sont « benins » 
et le role du clinicien est de ne pas meconnaitre une autre mala- 
die, et surtout de reconnartre les formes potentiellement severes 
qui necessitent une prise en charge appropriee. 

Granulomatoses tres similaires a la sarcoi'dose 

Elles partagent avec la sarcoidose certains aspects en ima- 
gerie (opacites micronodulaires diffuses), au lavage broncho- 
alveolaire (lymphocytose), biologiquement (elevation frequente 
de I’enzyme de conversion de I’angiotensine serique; troubles 
du metabolisme calcique) et histologiquement (presence de gra- 
nulomes typiques). Nous soulignerons ci-dessous les elements 
de difference. 


POUR LA PRATIQUE 

►► Le diagnostic de sarcoi'dose s’appuie sur la conjonction 
d’un tableau radio-clinique evocateur, la mise en evidence 
de granulomes typiques a I’histopathologie, et I’exclusion 
des autres maladies. 

►► L’atteinte mediastino-pulmonaire est un element 
quasi constant et majeur du diagnostic de sarcoi'dose. 

►► Un interrogatoire cible a la recherche d’une exposition 
professionnelle au beryllium est indispensable avant 
d’envisager le diagnostic de sarcoi'dose. 

►► La probabilite diagnostique se renforce avec le recul 
evolutif. 

►► Dans les formes a presentation atypique, la tomographie 
thoracique est particulierement utile. 

►► Les explorations fonctionnelles respiratoires sont 
indispensables pour evaluer I’impact de la sarcoidose 
et suivre son evolution. 

►► L’histiocytose langerhansienne pulmonaire est une 
affection particulierement rare qui touche les adultes jeunes 
ayant une grande consommation quotidienne de cigarettes: 
le diagnostic repose dans 80 % des cas sur un faisceau 
d’arguments epidemiologiques, cliniques et surtout sur 
la tomodensitometrie thoracique. 
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Pour la berylliose pulmonaire chronique, I’element le plus probant 
est I’anamnese qui revele une profession avec exposition au 
beryllium (prothesiste dentaire, horloger, fondeur, certains per- 
sonnels travaillant dans le nucleaire, I’aerospatiale et la confec- 
tion de ceramique en electronique). Dans ce contexte, un test de 
transformation lymphocytaire positif au beryllium positif a parti r 
d’echantillons sanguins ou du lavage broncho-alveolaire 
conforte le diagnostic 4 . 

Dans les granulomatoses induites par les interferons alpha et beta 
ou par les anti -Tumor Necrosis Factor alpha (etanercept, infliximab, 
idalimumab), I’anamnese est cruciale. La suspension du traite- 
ment a son terme, ou plus tot en cas de mauvaise tolerance, 
entraTne habituellement une regression de la maladie en 
quelques semaines. La BCG-therapie intravesicale peut aussi 
donner une granulomatose pulmonaire. 

Le deficit immun commun variable se traduit, typiquement, par 
des infections bacteriennes repetees des voies aeriennes (supe- 
rieures et inferieures) et digestives, et s’associe a des manifes- 
tations auto-immunes. Ces manifestations sont inconstantes, 
et le diagnostic repose sur la mise en evidence d’une hypogam- 
maglobulinemie sur I’electrophorese des proteines conduisant 
a la mise en evidence d’un deficit sur deux families d’immuno- 
globulines en dehors d’une cause caracterisee. L’imagerie thora- 
cique est volontiers differente de la sarcoidose 5 : presentation 
topographique differente des adenopathies et des lesions 
pulmonaires. La granulomatose septique familiale donne 
rarement une granulomatose pulmonaire diffuse. 


Histiocytose langerhansienne pulmonaire 

Cette maladie fait partie des granulomatoses a cellules de 
Langerhans, une famille de maladies n’ayant pas d’autre point 
commun avec les granulomatoses sarcoidiennes ou apparen- 
tees que de produire des reactions granulomateuses, mais d’une 
nature et d’une distribution (bronchiolaire) totalement differentes. 

L’histiocytose langerhansienne pulmonaire est une maladie 
tres rare qui touche des adultes ayant presque tous une grande 
consommation de cigarettes, ages de 20 a 40 ans 6 . Elle peut 
donner, outre I’atteinte pulmonaire, des atteintes osteolytiques 
ou un diabete insipide. Le diagnostic repose theoriquement sur 
la mise en evidence de lesions caracteristiques a partir d’une 
biopsie pulmonaire (condition realisee lorsque la maladie est 
revelee par un pneumothorax spontane) ou osseuse mais, dans 
la pratique, il peut etre pose avec securite dans 80 % des cas sur 
la conjonction d’elements epidemiologiques, cliniques, surtout 
tomodensitometriques (combinaison de nodules, nodules 
troues, kystes a paroi epaisse, kystes a paroi fine predominant 
dans les deux tiers superieurs des poumons) et sur le lavage 
broncho-alveolaire. 

Conclusion 

Les pneumopathies interstitielles granulomateuses ont en 
commun la presence en imagerie d’images micronodulaires 
diffuses. Elies necessitent un diagnostic rigoureux. • 


D. Valeyre declare avoir fait des interventions ponctuelles pour Intermune, Bohringer-lngelheim et Johnson & Johnson ; et avoir ete pris en charge a I’occasion de deplacements pour congres 
par Bohringer-lngelheim et Intermune. J.-M. Musungayi n’a pas transmis de declaration d’interets. 


resume Pneumopathies interstitielles granulomateuses 

La sarcoidose est la plus emblematique des granulomatoses interstitielles pulmonaires. Sa 
presentation radiologique tres evocatrice contraste souvent avec la discretion du 
retentissement symptomatique et fonctionnel. Elle peut cependant etre severe et dans ce cas 
la tomodensitometrie et les explorations fonctionnelles sont des examens cles. Dans 25 % des 
cas, la presentation n’est pas typique et le diagnostic est plus difficile. Certaines 
granulomatoses pulmonaires peuvent ressembler a la sarcoidose tant dans leur expression 
Clinique que radiologique, biologique, qu’aux niveaux du lavage broncho-alveolaire et 
histopathologique (berylliose pulmonaire, deficits immunitaires, pneumopathies induites par 
certains medicaments). L’histiocytose langerhansienne pulmonaire est une maladie rare qui se 
developpe chez des adultes jeunes grands fumeurs, et la tomodensitometrie thoracique est une 
pierre angulaire du diagnostic dans la plupart des cas. 

summary Granulomatous interstitial lung diseases 

Sarcoidosis is sometimes severe and, in this setting, some investigations like thoracic 
computed tomography and pulmonaruy function tests constitute an angular stone. In 25% of 
cases, the presentation is not typical and diagnosis may be difficult. Some lung granulomatosis 
may share a very similar presentation with sarcoidosis according to clinic, imaging, serum 
biology, broncho-alveolar lavage and pathology (berylliosis, immuno-deficiency and drug- 
induced lung granulomatosis). Eventually, lung Langerhans histiocytosis is a very rare disease 
observed in young adults with heavy smoking habits and thoracic CT is the crucial investigation 
to reach diagnosis in 80% of cases. 
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